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春和景明，医者同心；九载深
耕，守护民生。3月7日上午，镇
江瑞康医院门诊大厅人潮涌动，一
场特别的“健康之约”——镇江瑞
康医院9周年大型惠民专家义诊
正在进行。

上午8时许，瑞康医院门诊已
是一片繁忙。来自心血管内科、呼
吸内科、外科、骨科、妇产科等20
多个科室的近30位副高及以上专
家整齐就位。不少市民提前准备
好病历、检查报告，有序候诊、踊跃
咨询，在家门口就享受到了与名医
面对面的优质医疗服务。

义诊现场，镇江知名心血管病
专家，瑞康医院心血管内科首席专
家严金川主任被患者层层围住。
“严主任，我做完支架后心里老不
踏实……”一位大爷拿着复查报
告，眉头紧锁。严金川主任接过报
告，仔细查看，又耐心为他听诊查

体。“恢复得不错，但这个药可以稍
微调整一下。”严主任一边说，一边
在便签上写下详细的注意事项。
看着写得密密麻麻的便签，大爷紧
锁的眉头舒展开来：“听您这么一
说，我这心里一下子踏实多了！”

骨科是瑞康医院的“拳头”科
室，众多排队的患者中，一名少年
尤为引人注意。他叫小周，是瑞康
医院骨科特聘专家兼执行主任朱
锋教授的“老朋友”。去年6月，
镇江瑞康医院骨科、康复医学科
走进中小学开展“镇江市青少年
脊柱侧弯公益筛查”，发现了小
周的问题。近半年来，小周一直
在朱教授的脊柱侧弯专病门诊进
行保守治疗。这次义诊，妈妈特意
带他来复查。

“保持得很好！体操要继续坚
持，上课坐姿也要注意哦！”朱教授
仔细检查后，给出了肯定的答复。

“脊柱侧弯就像小树苗长歪，越早
干预效果越好。通过早期筛查和
规范治疗，多数孩子能得以良好矫
正。”朱锋教授说。

在呼吸内科诊区，王剑主任的
诊位同样围满了人。作为江苏省医
学会呼吸专业委员会委员、江苏省
医学会呼吸专业委员会内镜介入
学组副组长，王主任有一大批忠实
“粉丝”。“王主任，我又按时来找您
报到了！”丁阿姨笑着坐在王剑主
任面前。五年前，她体检发现肺部
小结节，正是王主任通过高精度的
“一针”穿刺活检，让她免除了不必
要的手术担忧。此后，每半年随访
成了她的习惯。“能在义诊时让专
家看看，又方便又放心！”丁阿姨的
话，道出了许多市民的心声。

此外，内科、外科、妇产科、眼
科、耳鼻咽喉科、康复医学科、疼痛
科等各科专家也纷纷发挥专业特

长，为前来就诊的市民们提供个性
化的诊疗服务和丰富的健康咨询。

镇江瑞康医院是亚太医疗集
团和镇江经开区政府合资开设的
中美合资二级甲等综合医院，
2017年2月开诊以来，始终秉持
“守护百姓健康”的初心。瑞康医
院执行院长朱旻莉表示，在周年庆
举办惠民专家义诊是瑞康医院的
传统，旨在将优质的医疗资源送至
百姓身边，提升公众健康意识，以

实际行动助力“健康镇江”建设。
“一家优秀的医院，不仅是治

愈疾病的场所，更应是社会温度
的传递者。”未来，瑞康医院将继
续深化专科建设，以数智技术赋
能临床，以人文关怀温暖患者，为
保障和促进人民群众健康持续贡
献力量！

通讯员 刘柳
扬子晚报/紫牛新闻记者

万凌云 姜天圣

大咖齐聚 康暖人心
镇江瑞康医院举办9周年大型惠民专家义诊

哥哥求医四年，弟弟也
出现同样症状

四肢像被火烧一样疼，疼起
来整夜难眠；发作时还伴随发
热、皮疹和麻木……这样的痛
苦，13岁的哥哥已经忍受了整
整四年。

据患儿的家人回忆，孩子
最初在没有明显诱因的情况下
出现四肢末端剧烈疼痛，每周
都会发作两到三次。疼痛常在
天气炎热、剧烈活动或发热时
加重，严重时甚至影响睡眠和学
习。发作时，孩子的四肢会出现
红色皮疹，双手还会有麻木感。
止痛药只能短暂缓解，症状却反
复出现。

在这四年里，家长带着孩子
辗转多家医院，做过类风湿因
子、自身抗体、关节超声等多项
检查，但始终没有发现明确异
常，症状也未得到改善。

更让一家人揪心的是，去年
年初，11岁的弟弟也开始出现类
似症状——足趾剧烈疼痛，发作
特点与哥哥高度相似，每月大约
发作一次，同样多次就医、用药
无效。

长期不明原因的疼痛，让一
家人焦虑不已。去年11月，兄

弟俩来到苏州大学附属儿童医
院风湿免疫科就诊。

确诊患上罕见“法布雷
病”，制定个体化治疗方案

接诊团队在详细梳理病史
和体格检查时发现，两名患儿不
仅症状相似，而且发作特点几乎
一致——都是肢端烧灼样疼痛，
常在天气炎热或活动后加重，同
时伴随皮疹、发热等症状，而常
规检查却没有异常。

兄弟同时出现这种症状，引
起了医生的警觉。结合家族聚
集发病、特征性疼痛表现等线
索，医生高度怀疑一种罕见遗传
代谢病——法布雷病。

随后，医疗团队为两名患儿
完善了全外显子基因检测及酶
活性检测。检测结果显示，两人
均存在GLA基因突变，体内α-
半乳糖苷酶A活性明显降低，最
终确诊为法布雷病。

据介绍，法布雷病是一种X
连锁遗传的溶酶体贮积症，已被
纳入我国第一批罕见病目录。
由于GLA基因突变，患者体内
缺乏α-半乳糖苷酶A这一关键
酶，导致代谢底物在体内逐渐堆
积，可累及神经、肾脏、心脏、皮

肤、胃肠道及眼等多个器官。
确诊后，苏州大学附属儿童

医院风湿免疫科团队为两名患
儿制定了个体化治疗方案。

2月27日，医院为兄弟俩启
动阿加糖酶β输注治疗。这是一
种酶替代疗法，通过外源性补充
缺失的关键酶α-半乳糖苷酶A，
帮助分解体内堆积的代谢物，减
少其在器官组织中的沉积，从而
减轻疼痛症状，并延缓多系统病
变的发生。输注过程顺利，两名
患儿均未出现明显不良反应，并
于次日顺利出院。

苏大附儿院风湿免疫科主
任宋晓翔介绍，法布雷病是一种
罕见遗传病，在普通人群中的患
病率约为十万分之一。男性患
者症状通常更为明显，儿童期
常表现为反复发作的肢体烧灼
样疼痛。若未及时诊断和干
预，随着年龄增长，可能累及心
脏、肾脏和脑部等重要器官，甚
至引发心衰、肾衰或脑卒中等严
重并发症。宋晓翔提醒，如果孩
子出现反复发作的肢端烧灼样
疼痛、皮肤血管角皮瘤、出汗减
少或无汗、不明原因的蛋白尿或
肾功能异常、原因不明的心脏肥
厚或心律失常等情况，应及时就
医，进行酶学检测和基因筛查。

有些人遇到耳朵流脓，下
意识就觉得这是中耳炎，不是
啥大毛病，吃点消炎药就会好
转，压根不会想到这有可能是
隐藏的“定时炸弹”——中耳
胆脂瘤。

今年64岁的王大爷在年
轻时遭遇过耳朵进水，此后他
左耳时不时流脓、发痒、有时
还会伴随痛感，他认为这是常
见的中耳炎，并没有太在意；
一个月前，王大爷的左耳突然
发生剧痛，他感觉疼痛令他的
呼吸都变得困难，这才来到医
院就诊。

在南京市第一医院，耳鼻
咽喉头颈外科负责人、主任医
师吴元庆检查时发现王大爷
的左耳道已经肿得只剩下一
条缝，里面充满脓液，连鼓膜
都看不到；听力检查显示他的
左耳听力已重度减退；CT结
果显示，一个约核桃大小的胆
脂瘤，已侵占整个中耳和乳突
腔，听小骨等结构被破坏。

更严重的是，这个“破坏
王”已伤及面神经。王大爷就
诊时，左侧眼睛闭合费力，笑
起来嘴角歪斜。专业评估显
示，他的面神经功能已降至Ⅲ
级（共VI级，VI级最差），属于
中度瘫痪，而这正是由胆脂瘤
侵蚀压迫面神经骨管导致的。

在进一步的诊疗中，吴元
庆又发现了另一个无声的“定
时炸弹”——迷路瘘管。胆脂
瘤已侵蚀了内耳负责平衡的
“水平半规管”的骨壁，形成了
一个瘘口。虽然王大爷暂时

没有天旋地转的眩晕，但这个
瘘口就像内耳的一个“破洞”，
随时可能因压力变化引发剧烈
眩晕、跌倒，甚至导致感染向内
耳和颅内扩散。

面对复杂情况，吴元庆为
王大爷制定了个性化的“三合
一”手术方案：开放式乳突改
良根治术+面神经减压术+半
规管瘘修补术。术后2周，王
大爷返院换药、拆线。他开心
地说：“耳朵里从来没这么清
爽过，感觉听声音也清楚多
了！”更让他和家人欣喜的是，
之前歪斜的半边脸，也基本恢
复正常，当他露出笑容时，嘴
角已经能对称地上扬了。

吴元庆介绍，中耳胆脂瘤
由脱落的上皮堆积而成，会像
滚雪球一样越积越大，并释放
侵蚀骨质的酶。它虽然并非
真正的肿瘤，却像肿瘤一样会
不断膨胀、侵蚀，破坏周围所
有重要的骨质结构。

“长期的耳部流脓、听力
下降绝非小事。”吴元庆主任
重点提醒，一旦出现以下症
状，请及时就诊：1.常见基础
症状：耳朵流出水样或脓性、
有异味的分泌物；患耳听力下
降；患耳疼痛；2.进阶警示症
状：中耳炎反复发作，难以根
治；眩晕、头晕（平衡感异常）；
耳鸣（耳朵里出现异常声响）;
面神经受累（可能出现面部麻
木、表情肌无力或活动异常）。

通讯员 曹慧慧 张洁
扬子晚报/紫牛新闻记者

吕彦霖

四肢疼得像被火烧，两兄弟同患罕见病
四年求医终找到病因，苏大附儿院实施“补酶”治疗

闭眼很费力，一笑嘴就歪
元凶竟是耳朵里的一个“瘤”

辗转求医四年、始终找不到
病因的剧烈疼痛，背后竟是一种
极为罕见的遗传病。近日，苏州
大学附属儿童医院风湿免疫科团
队成功为同一家庭中的两名患儿
确诊“法布雷病”，随即启动酶替
代治疗——通过定期输注缺失的
关键酶，帮助分解体内堆积的代
谢物，延缓疾病进展。

记者了解到，两名患儿已顺
利完成首次输注治疗。
扬子晚报/紫牛新闻记者 张添翼

患儿手部皮疹表现 院方供图


